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1 Endokriner Exophthalmus 
Bei der endokrinen Ophthalmopathie (bevorzugtes 
Synonym: „endokrine" Orbitopathie) handelt es 
sich um eine wahrscheinlich eigenständige Autoim-
munerkrankung des extraokulären Orbitalgewe-
bes. Zeichen hierfür sind die Infiltrate von Leu-
kozyten und Plasmazellen im periokulären Ge-
webe, der häufige Nachweis von Schilddrüsen-
autoant ikörpern ( T A K , M A K ; s. 46.1.1) sowie der 
Nachweis einer humoralen und zellulären Immuni-
tät gegen Retrobulbärgewebe. Eine mögliche Ur-
sache wird in einer Ablagerung von Thyreoglobu-
lin/Antithyreoglobulinkomplexen auf der Zell-
membran des retrobulbären Gewebes und der da-
durch induzierten Änderung der Antigenität gese-
hen. Auch ein atypisches TSH-Korrelat spielt viel-
leicht eine pathogenetische Rolle. Der hypophy-
säre, „exophthalmusproduzierende Faktor" (EFP) 
hat dagegen wohl keine Bedeutung; so ist auch 
nach Hypophysektomie eine endokrine Orbitopa-
thie möglich. Der Hyaluronsäuregehalt des retro-
bulbären Gewebes ist vermehrt, ebenso das Fettge-
webe. Gleichzeitig erfolgt eine initial unter Um-
ständen auch diskret das gesamte Integument er-
fassende Wassereinlagerung, gefolgt von reaktiver 
Fibroblasteneinsprossung mit schließlich bindege-
webiger Umwandlung. 
Nur in Kombination mit der endokrinen Orbi-
topathie tr i t t in seltenen Fällen eine „endokrine 
Dermatopathie" vermutlich auf gleicher autoim-
munologischer Grundlage auf. Im Prinzip können 
durch diese Erkrankung alle Hautbezirke (Extre-
mitäten, Rumpf oder Gesicht) befallen sein. Eine 
bevorzugte Manifestation ist jedoch das zircum-
skripte praetibilae Myxödem. Es handelt sich hier-
bei um typischerweise großporige, erhabene, sul-
zige und livide oder orangefarben imponierende 
Hautaffektionen unterschiedlicher Größe . Zur 
Umgebung sind diese meist scharf abgegrenzt. 
Eine gesetzmäßige Beziehung zur Schilddrüsen-
funktionslage besteht nicht. Häufig ist jedoch die 
Kombination mit Hyperthyreosen vom Typ des 
Morbus Basedow (in ca. 70% bei M . Basedow en-
dokrine Orbitopathie). In seltenen Fällen kann 
eine Augenbeteiligung im Sinne einer endokrinen 
Orbitopathie auch bei immunogener Schilddrüsen-
entzündung (s. 46.3.1) vorkommen. Die bis heute 
gebräuchliche Einteilung in 6 Stadien läßt einen 
entsprechenden phasenhaften Verlauf vermuten, 
der jedoch nur selten vorhanden ist. Dennoch kön-
nen Lidödem und konjunktivale Injektionen als 
Frühsymptome gelten. G e m ä ß dem klinischen Er-
scheinungsbild werden die Symptome der endokri-
nen Orbitopathie (nach Pickardt und Boergen) fol-
gendermaßen geordnet und zusammengefaßt : 
^ Lidveränderungen: Lidödeme, Oberlidretrak-
tionen, 
^ Protrusio bulbi sive bulborum: Konjunktivitis, 
Chemosis, behinderter Lidschluß, Keratitis, Ulcus 
corneae, 
^ Augenmuskelfunktionsstörungen: Doppelbil-
der, Visusverminderung, Pseudolidretraktion, 
Pseudoglaukom, 
^ Optikuskomplikationen: Visusverminderung 
bis zur Amaurose. 
Außerdem sind typisch eine Konvergenzschwäche 
(Moebius-Zeichen), das Sichtbarwerden eines wei-
ßen Sklerensaums oberhalb des Limbus beim Ge-
radeausblick (Dal rymple-Phänomen) , die Oberlid-
retraktion beim Blick nach unten (Graefe-Zeichen) 
ein „Glanzauge 4 4 sowie ein seltener Lidschlag 
(Stellwag-Zeichen). Das Sichtbarwerden von A n -
sätzen der lateralen Augenmuskeln beim Gerade-
ausblick wird „Bonamour-Zeichen 4 4 genannt. Wei-
tere, noch nicht genannte Symptome können sein: 
Fremdkörpergefühl, Photophobie oder vermehrter 
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Tränenfluß. In 10% der Fälle ist die Symptomatik 
einseitig; es können jedoch auch beide Augen 
nacheinander befallen werden. Im Rahmen von 
Augenmuskelbeteiligung ist in der Regel zuerst der 
M . rectus inferior durch entzündliche Infiltration 
verändert , und es wird so dessen Antagonist 
( M . rectus superior) blockiert (fälschlich oft als 
„Heberparese" bezeichnet). Hinzu kommt die 
Schädigung der genannten Muskeln durch den er-
höhten Orbitainnendruck. 
Die Diagnose ist vor allem klinisch zu stellen. 
Eine Quantifizierung ist mit dem Exophthalmome-
ter (nach Hertel) möglich. Vor allem in der diffe-
rentialdiagnostischen Abgrenzung sind die folgen-
den Methoden hilfreich: die Orbitasonographie, 
die Röntgenschädelaufnahmen und die Spezial-
aufnahmen der Orbita, die Tomographie der Or-
bita und vor allem das Computertomogramm der 
Orbita, das die für eine endokrine Orbitopathie 
typische Verkürzung und Verdickung der inneren 
Augenmuskeln dokumentiert sowie z.B. tumoröse 
Raumforderungen abgrenzt. Selbstverständlich 
sollen Schilddrüsenfunktionslage und Schilddrü-
senautoantikörper bestimmt werden. Ophthalmo-
logische Fundus-, Visus- und Gesichtsfeldbestim-
mung und Tonometrie sind notwendig und ergän-
zen das diagnostische Programm. 
Die Prognose ist abhängig von der Dauer (zu-
nehmende, irreversible Fibrosierungstendenz) so-
wie vom Schweregrad der bestehenden Symptome 
und von der manifesten Schilddrüsenfunktions-
lage: Bei vorbestehender Hyperthyreose bessern 
sich die Symptome bereits nach therapeutisch er-
reichter Euthyreose in bis zu 50%, 20-30% zeigen 
erst eine Besserung unter zusätzlichen Therapie-
m a ß n a h m e n ; 15-20% sprechen nach Erreichen 
der Euthyreose und trotz zusätzlicher Therapie 
nicht an; 5-10% zeigen sogar einen progredienten 
Verlauf trotz aller Behandlungsversuche. Bei Män-
nern ist ein solch progredienter Verlauf 4- bis 6mal 
häufiger als bei Frauen. Bei vorbestehender Euthy-
reose: Besserung unter Therapie in lediglich 30%; 
60% bleiben stat ionär, ca. 10% verlaufen progre-
dient. 
2 Exophthalmus bei nicht-endokrinen 
Erkrankungen 
M i t immunogener Hyperthyreose gemeinsam 
kann eine Myasthenia gravis vorkommen, die u .U. 
durch Augenmuskelbeteiligung eine endokrine Or-
bitopathie vortäuscht. Sie kann jedoch auch allein 
Tabelle 47.1. Wichtigste Ursachen der „ O r b i t o p a t h i e " bei 
orbitalen und periorbitalen Erkrankungen 
Immunogene Ursachen: 
- Hyperthyreose vom Basedow-Typ ( „ e n d o k r i n e " Orbi to-
pathie) (auch eu- oder hypothyreote Stoffwechsellage 
mögl ich) 
- immunogene Thyreoidi t is ( „ e n d o k r i n e " Orbitopathie) 
(Myasthenie mit Augenmuskelbeteiligung als D D ) 
En tzünd l i che Ursachen: 
- Myosit is der e x t r a o k u l ä r e n Augenmuskeln 
- Orbitaphlegmone (z.B. bei Sinusitiden o.a.) 
- Sialadenitis 
- Inf i l t ra t ion bei Wegner-Granulomatose o.a. 
Vasku lä re Ursachen: 
- Sinus-cavernosus-Thrombose 
- H ä m a n g i o m a t a 
- Aneurysmata 
- AV-Fis te ln (auch posttraumatisch) u.a. 
T u m o r ö s e Ursachen: 
- Hodgk in /Non-Hodgk in -Lymphome (Mikul icz-Syndrom) 
- T r ä n e n d r ü s e n k a r z i n o m 
- N e b e n h ö h l e n t u m o r e n 
- osteogene Tumoren und Metastasen (z.B. bei Mamma- , 
Bronchial- oder S c h i l d d r ü s e n - N P L , eosinophiles Granu-
lom) 
- Meningeome (z.B. im Keilbeinbereich) 
- Mukozelen 
Neurogene Ursachen: 
- Augenmuskelbeteiligung bei zentralneurologischen Er-
krankungen (Raumforderungen, i schämisch etc.) 
- Myopathien 
Andere Ursachen: 
- Pseudotumor-orbitae-Syndrom 
allergische Ö d e m e 
- kontralateraler Enophthalmus 
einseitig hohe Myopie oder Hydrophthalmie 
- Blutungen 
- M i ß b i l d u n g e n u. Dysplasien der Orbi ta 
- V i t a m i n m a n g e l z u s t ä n d e (Vi tamin C, V i t amin A ) 
- Steroidmedikation 
mit Augenmuskelbeteiligung imponieren. Eine 
Elektromyographie, zusätzliche typische, klinische 
Bewerden sowie ein Tensilontest ermöglichen eine 
diagnostische Abgrenzung. Der intermittierende 
Exophthalmus infolge Hämangioms in der Orbita 
ist durch Bücken und Pressen provozierbar. Ein 
pulsierender Exophthalmus kann vorkommen bei 
Sinus-cavernosus-Thrombose oder bei aneurysma-
tischen Augengefäß Veränderungen. In seltenen 
Fällen kann ein allergisches Ödem einen Ex-
ophthalmus vortäuschen. Gleiches gilt für einen 
kontralateralen Enophthalmus, z.B. bei Horner-
Symptomenkomplex verschiedenster Ursache, bei 
einseitig hoher Myopie oder Hydrophthalmie. Das 
Pseudotumor-orbitae-Syndrom ist gekennzeichnet 
durch akuten, meist schmerzhaften Exophthalmus 
Literatur 607 
mit Ophthalmoplegie (in der Regel einseitig begin-
nend), spontaner Remissions- und Rezidivneigung 
bei oft guter Ansprechbarkeit auf eine Kort ikoid-
behandlung. 
Vor allem beim einseitigen Exophthalmus sollte 
stets eine retrobulbäre Raumforderung ausge-
schlossen werden, obwohl auch eine „symmetri-
sche Orbitabeteiligung" z.B. bei malignen Hodg-
kin- und Non-Hodgkin-Lymphomen möglich ist, 
die mit beidseits infiltrativ-tumoröser Schwellung 
der Tränendrüsen verbunden sein kann (Mikulicz-
Syndrom). Eine Achsenabweichung des Bulbus ist 
immer malignomverdächtig (s. Tabelle 47.1). Au-
genmuskelbeteiligungen bei neurogener Grunder-
krankung mit zentralneurologischen Ursachen 
sind schließlich ebenso auszuschließen wie ent-
zündliche Prozesse im orbitalen/periorbitalen Be-
reich. 
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